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RESUME

Introduction : Les cystadénomes mucineux ovariens
(MCA) sontdestumeursrares chez les enfants. Ils dérivent
de la surface épithéliale de l'ovaire. La clinique est peu
spécifique ce qui retarde souvent le diagnostic. Nous
rapportons le cas d’une fille dgée de 15 ans présentant
un cystadénome mucineux ovarien de trés grande taille.

Cas clinique : Une fille de 15 ans se plaint d’une
distension abdominale évoluant depuis 2 ans, sans
autres symptdmes associés. On palpe cliniquement une
masse abdominale diffuse. L'imagerie par résonance
magnétique (IRM) montre une volumineuse masse
kystique multiloculaire, d’allure mésentérique et conclut
en premiére hypothése a un lymphangiome kystique. A
Pexploration chirurgicale, la tumeur provient de 'ovaire
gauche. L’examen histologique conclut a un MCA et les
marqueurs tumoraux reviennent négatifs. Une salpingo-
oophorectomie gauche est réalisée.

Discussion : Les MCA ovariens sont des tumeurs
bénignes provenant de la surface épithéliale de
Povaire. Les tumeurs dérivant des cellules épithéliales
représentent seulement 20 % des cas de tumeurs
ovariennes de I'enfant, ce qui différe de ’'adulte ot elles
comptent pour 80 % des cas. Les patientes peuvent
étre asymptomatiques, présenter une distension
abdominale en cas de masse de grande taille ou des
plaintes associées. L’imagerie est polymorphe ce qui
rend le diagnostic difficile et le diagnostic définitif est
posé grace a la chirurgie exploratrice et histologie de la
piéce opératoire.

Conclusion Les tumeurs ovariennes malignes
représentent moins de 2 % de tous les cancers en
pédiatrie. Seules 20 % des masses ovariennes sont
néoplasiques. La majorité des tumeurs mucineuses sont
bénignes (75 %), mais 10 % d’entre elles sont de malignité
limitée et 15 % sont des carcinomes. Le traitement
consiste en une chirurgie préservant la fertilité.
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ABSTRACT

Background : Ovarian mucinous cystadenoma (MCA)
rarely occurs in children. They come from the epithelial
surface of the ovary. The clinical presentation is not
specific so the diagnosis is often delayed. We report
the clinical case of a 15-year-old girl diagnosed with a
massive ovarian MCA.

Casereport:A1s-year-old girl complained of abdominal
distension evolving for at least 2 years, without other
associated symptoms. Physicalexamination showed an
abdominal extending mass. MRl revealed a voluminous
multiloculated cystic mass, likely mesenteric. Imaging
concluded to a cystic lymphangioma in first hypothesis.
At surgical exploration, the tumorwas found originating
from the left ovary. Histology revealed an ovarian
MCA. Tumor markers were normal. A left salpingo-
oophorectomy was performed.

Discussion : Ovarian MCA are benign tumors from the
epithelial surface of the ovary. Epithelial neoplasms
form a minority of childhood ovarian tumors (20%),
which differs from the adult (80%). Patients can be
asymptomatic or present either abdominal distention
in case of large cystadenoma or acute complaints in
case of local compression. The imaging is polymorphic,
which makes diagnosis difficult. The definitive
diagnosis process consists of exploratory surgery and
histology.

Conclusion : Ovarian malignant tumors represent less
than 2% of all childhood malignancies. In this age
group, only 20% of the ovarian tumors are neoplasms.
Most of mucinous tumors (75%) are benign, 10% are
borderline and 15% are carcinomas. The management
consists in a fertility-preserving surgery.

Rev Med Brux 2020 ; 41 : 280-285

Doi : 10.30637/2020.19-087

Key words : ovarian mucinous cystadenoma,
abdominal distension, multiloculated cystic mass,
fertility-preserving surgery

Vol. 41-5

OCTOBRE
2020

Revue Médicale

de Bruxelles




INTRODUCTION

Les tumeurs ovariennes cancéreuses sont rares chez
’enfant, elles nereprésententque 1% des cancers pédi-
atriques et des tumeurs malignes en pédiatrie®. La ma-
jorité des masses ovariennes (80 %) sont des masses
bénignes ou des kystes fonctionnels et seules 20 %
sont des tumeurs malignes?3. Chez I’enfant, ces tu-
meurs proviennent essentiellement des cellules germi-
nales de l'ovaire, ce qui différe de ’adulte chez qui elles
proviennent majoritairement des cellules épithéliales.
La majorité des tumeurs mucineuses (75 %) sont bé-
nignes, 10 % sont de malignité limitée (borderline) et
15 % sont des carcinomess. La présentation clinique
est généralement peu spécifique (douleurs abdomi-
nales) rendant le diagnostic difficile et souvent tardif.
Les patients peuvent étre asymptomatiques ou pré-
senter une distension abdominale en cas de masse de
grande taille. La symptomatologie peut aussi étre liée
a des phénoménes de compression ou des signes de
complications comme des torsions, des hémorragies
et des ruptures. Des signes endocriniens peuvent ap-
paraitre comme une puberté précoce chez la jeune fille
prépubére ou des hyperménorrhées ou aménorrhées
chez I'adolescente. L’imagerie (échographie et scan-
ner ou 'imagerie par résonance magnétique [IRM]) est
la premiére étape dans le diagnostic, associée au do-
sage de certains marqueurs tumoraux (alpha-foetopro-
téine (alpha-FP), hormone chorionique gonadotrope
(b-HCG), Ca19.9, antigéne carcino-embryonnaire (CEA),
lactate déshydrogénase (LDH) et CA-125. La chirurgie
exploratrice et ’lanatomo-pathologie sont essentielles
pour confirmer le diagnostic.

Nous rapportons le cas d’une fille pubére agée de 15
ans avec une masse ovarienne unique massive, un cys-
tadénome mucineux ovarien (MCA).

METHODOLOGIE

Une recherche de littérature a été réalisée en utilisant
la base de données Medline via PUBMED. Les titres et
abstracts ont été cherchés selon la combinaison des
termes ; « mucinous cystadenoma » OR « children » OR
« ovarian ». Les filtres de recherche « age: enfants de
0-18 ans » et « free full text » ont été appliqués. Certains
articles ont été sélectionnés en étant cités dans la bi-
bliographie d’autres publications.

CAS CLINIQUE

Une jeune fille de 15 ans se plaint d’une distension
abdominale évoluant depuis 2 ans, sans autres symp-
tdmes associés excepté une petite géne abdominale.
Cette distension n’a pas été observée par ses parents
car elle cachait délibérément son ventre.

L’examen physique montre un abdomen distendu et
une masse s’étendant du pelvis jusqu’a 'appendice xi-
phoide. L’abdomen est tendu et non dépressible mais
indolore. La jeune fille est pubére avec un stade de pu-
berté de Tanner évalué a S4P4. Le reste de I’examen
physique est sans particularité, il n’y a pas de taches
café au lait. La croissance staturo-pondérale suit la

courbe du percentile 5o.

A I’échographie abdominale on met en évidence une
masse kystique unique volumineuse (35 x 20 cm) et
une dilatation pyélocalicielle importante sur compres-
sion urétérale droite. L'IRM (figure 1) montre une vo-
lumineuse masse kystique multiloculaire (27 x 14,6 x
33,7 cm) en T2, d’allure mésentérique, comprimant les
structures digestives sans signe d’invasion. Une dilata-
tion pyélocalicielle droite est observée (pyélon mesuré
a 25 mm). L’ovaire droit est multi folliculaire et I’ovaire
gauche n’est pas visualisé. L’imagerie conclut en pre-
miére hypothése a un lymphangiome kystique.

L’analyse sanguine montre un examen hématologique
et un ionogramme complet normaux, la fonction rénale
et les enzymes hépatiques ne sont pas perturbées.
L’analyse endocrinienne montre des taux d’hormone
lutéinisante (LH), d’hormone folliculostimulante (FSH),
de progestérone, d’cestradiol, de cortisone libre et de
testostérone libre normaux. Les marqueurs tumoraux
(LDH, CA19-9, CA125, HCG et ’alpha-FP) sont normaux.

Une exploration chirurgicale par laparotomie a mis en
évidence une tumeur provenant de l'ovaire gauche. La
masse présentait un volume de 40 x 30 x 25 c¢cm, avec
refoulement complet des anses intestinales en péri-
phérie en position sus-hépatique. Son poids est de
9 kg (figure 2). En raison des distorsions anatomiques
importantes, une annexectomie gauche (salpingo-oo-
phorectomie) a di étre réalisée. A la tranche de sec-
tion, la formation kystique est multiloculaire a paroi
fine et a contenu citrin. Le prélévement extemporané
conclut @ un MCA bénin de l’'ovaire, confirmé par 'exa-
men anatomopathologique avec un profil immunohis-
tochimique positif pour CA19.9 et CK7. Il n’y a pas d’ef-
fraction capsulaire ni d’autres signes de malignité.

Un suivi échographique est réalisé montrant la dispa-
rition progressive de la dilatation pyélocalicielle droite
d’origine mécanique. L’évolution clinique est par la
suite favorable.

DISCUSSION

Les tumeurs ovariennes sont divisées en 3 groupes en
fonction de leur origine histologique. On trouve des tu-
meurs provenant des cellules germinales (60-80 %)%,
de la surface épithéliale ovarienne (15-20 %)” et du
stroma ou des cordons sexuels (10-20 %)’. Les tu-
meurs germinales sont fréquentes entre 10 et 30 ans
et elles sont majoritairement bénignes (2/3 des cas).
Les tumeurs épithéliales sont subdivisées en 2 sous-
groupes, le cystadénome séreux (75 %) et mucineux
(25 %)3. Les tumeurs stromales/cordons sexuels sont
rarement bénignes et peuvent entrainer des signes
de puberté précoce“. Dans I’étude de Péroux et al.® on
trouve 41 patientes dgées de moins de 15 ans opérées
d’une masse ovarienne dont 7,5 % étaient des tumeurs
épithéliales. Ki EY et al.” montrent 1,7 % de tumeurs
épithéliales chez 65 filles prépubéres opérées.

Dans la majorité des cas on trouve les tumeurs épithé-
liales aprés la puberté ce qui laisse supposer le role
des hormones (cestrogéne et progestérone) dans leur
pathogénése®. Le tableau, résume un nombre limité
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IRM abdominale en T2 montrant une volumineuse
masse kystique multiloculaire comprimant les struc-
tures digestives.

(n=73) de cas de MCA décrits dans la littérature. Par-
mi ceux-ci, 12 cas sont connus chez les jeunes filles
prépubéres. Flotho et al.® décrivent le cas d’un MCA
chez une fille pré-pubére agée de 15 ans. Les articles
de Karaman®, Bicer’ et Sekmenli®* et al. rapportent le
cas d’un MCA chez des filles prépubéres dgées de 14
ans. Un MCA a également été diagnostiqué chez des
filles prépubéres agées de 13 ans dans les publications
de Yazici*? et Iwasaki et al.. D’autres études rétrospec-
tives montrent un nombre de cas limité de MCA dans
leurs institutions. Cowan et al.* rapportent 14 cas de
MCA chez des filles agées de 8 a 18 ans dans un hopital
de Washington sur une période de 7 ans. A Dublin, Sri
Paran et al.”> mettent en évidence sur 3 ans de temps,
6 cas de MCA opérés chez des filles agées de 13 a 15
ans. L’étude de Morowitz et al.*® s’étendant sur 14 ans
en Philadelphie décrit seulement 3 cas de MCA sur 240
masses ovariennes chez I’enfant.

Les MCA se présentent principalement avec des
plaintes de douleurs abdominales non spécifiques et
une distension abdominale (tableau). Dans |’étude
de Ki EY et al.7, on trouve 47,7 % de cas de plaintes de
douleurs abdominales, une masse palpable dans 24,6
% des cas et une distension abdominale dans 12,3 %
des cas. D’autres symptdmes peu spécifiques (ballon-
nement, nausées, vomissements, constipation) ainsi
que des signes de compression comme la rétention
urinaire ou la pollakiurie peuvent étre présents ce qui
peut retarder ou fausser le diagnostic?. L’examen cli-
nique peut révéler une masse abdominale ou un pé-
rimétre ombilical augmenté. Le diagnostic de notre
patiente a été établi suite a une importante distension
abdominale évoluant depuis 2 ans. Le retard diagnos-
tic peutici étre expliqué par la pudeur de ’adolescente
et son refus de laisser examiner cet abdomen qui la
complexait. L’hydronéphrose gauche dont souffrait la
patiente n’était pas symptomatique et il n’y avait pas
d’autre symptdme lié a la compression. Les complica-

Masse d’origine ovarienne de 9 kg.

tions des masses ovariennes sont la torsion, ’hémor-
ragie, la rupture, U'infection subaigué et des signes de
compression des organes voisinss.

L’échographie est ’examen de premiére intention pour
caractériser la masse, qui sera complétée par une IRM
ou un scanner pour le bilan d’extension. Le MCA est
caractéristique d’une image kystique multiloculaire a
paroi fine et réguliére ou avec la présence de septa. Il
existe également une différence d’intensité de signal
du liquide avec absence de structures papillairess. Le
diagnostic différentiel d’'une masse kystique intra ab-
dominale comprend notamment le lymphangiome kys-
tique, le kyste mésentérique, le cystadénome pancréa-
tique, le kyste ovarien, ’hamartome mésenchymateux,
’abcés appendiculaire et le rein dysplasique multi
kystique3. Les aspects kystiques, multiloculaires et a
parois fines a I'IRM et la prévalence du lymphangiome
kystique en pédiatrie expliquent que celui-ci ait été
évoqué en premiére intention a I'IRM. En revanche,
'absence de visualisation de l'ovaire gauche et ’dge
de l’enfant laisse supposer une origine ovarienne de
la masse. D’autres cas sont décrits dans la littérature
ol il persiste un doute quant a ’origine du kyste sur
imagerie39112.y7,

Le dosage des marqueurs tumoraux est important
dans le diagnostic différentiel en période préopéra-
toire et utile en postopératoire dans le suivi de la ré-
section compléte de la masse ou en cas de récidive.
Les marqueurs CA-125 et CA 19-9 sont souvent utilisés
dans lidentification des tumeurs ovariennes épithé-
liales. Le CA-125 est spécifique dans la différentiation
épithéliale et est lié au volume tumoral. La sécrétion
du CA 19-9 est augmentée lorsqu’il y a rupture ou in-
flammation des parois kystiques fines en cas de masse
volumineuse38. L’article de Cevik et al.® montre une
augmentation des marqueurs tumoraux (CEA, CA 19.9
et CA-125) en préopératoire et qui se normalisent aprés
résection compléte de la tumeur. D’autres cas simi-
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Tableau
Cas de MCA chez I’enfant dans la littérature.
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laires sont décrits dans la littérature (tableau)3. Chez
notre patiente, le dosage des marqueurs tumoraux
était normal.

La démarche diagnostique définitive reste la chirurgie
exploratrice et ’analyse histologique de la lésion. Dans
notre cas et dans la littérature, le MCA est souvent de
grande taille, unilatéral et multiloculaire®*+35, |a
taille de la tumeur est ici exceptionnellement grande,
le seul autre article retrouvé dans la littérature men-
tionnant une masse aussi importante étant celui de Bi-
cer et al3. A l'histologie, le MCA est bordée de hautes
cellules épithéliales cylindriques non ciliées avec une
mucine apicale et des noyaux basauxe.

Chez l’enfant, une chirurgie laparoscopique mini-inva-
sive préservant la fertilité est privilégiée en cas de MCA
bénin ou borderline (kystectomie, oophorectomie, sal-
pingo-oophorectomie)2. Une salpingo-oophorectomie
unilatérale est réalisée chez notre patiente ainsi que

CONCLUSION

dans la majorité des études (tableau)?*>7. La biop-
sie de 'ovaire controlatérale n’est pas nécessaire s’il
apparait normal macroscopiquement®. En cas de tu-
meur maligne, la masse doit étre retirée dans son en-
tiereté par chirurgie ouverte et nécessite un staging?.
Les tumeurs ovariennes avec risque de récidive (aug-
mentation des marqueurs tumoraux spécifiques, réci-
dive tumorale échographique et survenue de signes
cliniques) nécessitent une surveillance semestrielle
postopératoire pendant 5 ans2. Dans la majorité des
études et dans notre cas, il n’y a pas de récidive du
MCA (tableau)3®*7, Le pronostic du MCA est bon en
général. Des transformations malignes apparaissent
chez seulement 5 a 10 % des patients®. Le risque de
récidive augmente en cas de rupture du kyste peropé-
ratoire, lors d’une exérése incompléte et si on réalise
une kystectomie seule au lieu d’une annexectomies.

Les tumeurs épithéliales surviennent rarement avant la puberté. Elles représentent moins de 20 % des cas de
tumeurs ovariennes chez I’enfant. La présentation clinique est peu spécifique et I'imagerie polymorphe, ce qui
retarde souvent le diagnostic. Le diagnostic se fait sur base de la clinique, de la biologie associée au dosage
des marqueurs tumoraux et de I'imagerie. Cependant, le diagnostic définitif se fait par chirurgie exploratrice et
examen histologique. Le traitement consiste en une chirurgie préservant la fertilité.

Conflits d’intérét : néant.
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